

























































T-bil 3.9mg/dL BUN 31mg/dL PT 15.4 sec
TP 6.4 g/dL Cr 1.2mg/dL APTT 51.0 sec
Alb 1.7 g/dL Ca 7.8mg/dL Fib 373mg/dL
ALP 1144 IU/L CPK 22 IU/L INR 1.32
AST 71 IU/L CRP 20.44mg/dL D-dimer 9.4μg/mL
ALT 55 IU/L
LDH 221 IU/L ［CBC］ ［心筋マーカー］
γ-GT 77 IU/L WBC 29800 /μL CK-MB 10.8U/L
AMY 18 IU/L RBC 317×10４/μL BNP 68.7 pg/mL
Na 137mEq/L Hb 7.9 g/dL トロポニンI 0.05 ng/mL







A case of liver failure with autoimmune hepatitis 
and primary sclerosing cholangitis
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図 2　胆管周囲　玉葱状線維化 図 3　胆管消失を伴う chronic non suppureative 
destructive cholangitis
図 1　肝臓；肝硬変　1085g
下 PSC）が考えられる。剖検時の肝臓では自己免疫性
肝炎（以下AIH）と言える所見は見られないが，生前
抗核抗体高値で，生検ではピースミール壊死も指摘され
ており，AIHがオーバーラップしていた可能性も否定
できない。末期の広範肝壊死の原因は，PSC による胆
汁うっ滞が第一に疑われる。IgG4関連疾患，原発性胆
汁性肝硬変（以下 PBC）を示唆する所見は確認できな
かった。
　肺はうっ血水腫として問題のない所見。両下葉無気肺
の所見も見られた。
　腰椎では好中球浸潤も見られ，膿瘍が疑われる。肝不
全死として問題のない所見である。
Ⅳ．臨床病理検討会における討議内容のまとめ
・IgG4関連硬化性胆管炎ではなかったのか。
　当初の病理所見では IgG4陽性細胞はみられないと
されているが，再度確認してみると IgG4陽性細胞は
少ないながらも見られており，まったくないというわ
けではない。そのことから autoimmune cholangitis
の要素も含んでいると考えられる。
・部分切除となった小腸についてはどうか。
　切除した小腸については，上皮内に好中球及びリン
パ球の浸潤を認め，IgG4陽性形質細胞も多かった。
また，CD8陽性細胞も多く認められた。以上の所見か
ら自己免疫性小腸炎と考えられる。
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Ⅴ．症例のまとめと考察
　本症例は PSC，AIH，PBCとしてステロイド加療中
に大腸炎を発症，下血を繰り返し，動脈塞栓術及び外科
的小腸部分切除にて止血，その後入院時より認めていた
重度の肝障害に対する治療のためステロイドパルス療法
を行うも，治療反応なく肝不全で亡くなった１例であ
る。
　PBCは，中年以降の女性に好発する。病理学的には
慢性非化膿性破壊性胆管炎であり，胆管破壊による胆汁
うっ滞に伴い肝実質細胞の破壊と線維化を生じる。他の
自己免疫性疾患の合併が多い。
　AIHは中年以降の女性に好発する原因不明の肝疾患
である。抗核抗体，抗平滑筋抗体などの自己抗体陽性，
血清 IgG 高値を高率に伴う。多くは副腎皮質ステロイ
ド投与が奏効する。また少数例では副腎皮質ステロイド
抵抗性を示す。病理学的な典型例では慢性肝炎像を呈す
る。門脈域の炎症が高度の場合には胆管病変も伴うこと
があるが，胆管消失は稀である。
　IgG4関連疾患は，血清 IgG4高値と組織中への IgG4陽
性形質細胞の浸潤を特徴とする疾患である。全身のあら
ゆる臓器に出現する可能性があり，臨床像は非常に多彩
である。
　PSCは肝内外の胆管の線維性狭窄を生じる進行性の
慢性炎症疾患である。胆管炎，AIDS の胆管障害，胆道
の手術や外傷，総胆管結石，先天性胆道異常や自己免疫
性膵炎に伴うものを含めて IgG4関連硬化性胆管炎は
PSCより除外されている。
　本症例は胆管破壊による胆汁うっ滞及び IgG 高値及
び抗核抗体が認められていること，病理所見からもその
両方の疾患の所見が認められており，PSC と AIHの
オーバーラップ症候群であった可能性が高い。PSCに
ついては IgG4関連硬化性胆管炎を除外した上で診断さ
れるが，組織所見では IgG4陽性細胞は胆管において少
ないながらも認められており，IgG4関連硬化性胆管炎
と PSCが併存した病態であったと考えられる。
　大腸炎により入院となったが，血液検査から肝障害の
進行も入院時に認められていること，切除した小腸の病
理所見でも自己免疫性の小腸炎の可能性が疑われること
から消化管全体の自己免疫性疾患であった。小腸病変改
善後に，肝障害増悪に対してステロイドパルス療法を施
行するも治療反応なく経過しており，オーバーラップ症
例及び消化管全体に及ぶ場合には治療抵抗性である可能
性も考えられる。
　自己免疫性疾患に対する治療はステロイドによる加療
が主体であり，ステロイドに対して治療抵抗性を示した
場合には予後不良であることが高く，今後の病態解明及
び新たな治療法の確立が期待される。
